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Resumen

Introduccién: Se presentan 12 afos de experiencia del departamento de Soporte para la Cali-
dad de Vida del Instituto Nacional de Pediatria en el tratamiento de nifios con glioma de tallo
cerebral, tumor incurable desde el diagnéstico.

Objetivo: Conocer las caracteristicas clinicas de los pacientes con glioma de tallo, sintomas y
signos mas frecuentes, el tipo de intervenciones médicas y quirlrgicas empleadas, vy sitio del
fallecimiento.

Métodos: Estudio observacional y retrospectivo de los expedientes clinicos de nifios con diag-
nostico de glioma de tallo cerebral atendidos por el departamento de Cuidados Paliativos de
los afos 2005 a 2017.

Resultados: Se revisaron expedientes de 46 pacientes que cumplian los criterios de inclusion;
la mediana de edad fue de 6,67 afos, con igual proporcion en ambos sexos y una mediana de
supervivencia de 7 meses. Las alteraciones mas frecuentes fueron las visuales, ataxia, cefalea,
hemiparesia. Se realizaron gastrostomia y traqueostomia en el 39,1 % y el 8,7 %, respectiva-
mente. La intubacion orotraqueal se llevo a cabo en el 17,4 %. La defuncion ocurrié en el hogar
en el 47,8 % de los casos y en el hospital en el 45,7 %.
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Conclusiones: El glioma de tallo es un tumor agresivo con mal pronostico, la mayoria de las veces
letal. Es mas frecuente en escolares y los datos clinicos mas comunes son trastornos visuales,
ataxia, cefalea, hemiparesia y disnea. Viven alrededor de 7 meses y el cuidado paliativo puede
mejorar la calidad de vida, evita intervenciones desproporcionadas y favorece la atencion en
casa. Es recomendable iniciar los cuidados paliativos pediatricos en forma temprana.

Experience of palliative care intervention in children with brain stem glioma

Abstract

Introduction: We report on 12 years of experience at the National Institute of Pediatrics Quality
of Life Support Department in the treatment of children with brain stem glioma, an incurable
tumor from diagnosis.

Objective: To understand the clinical characteristics of patients with stem glioma, their most
frequent symptoms and signs, the type of medical and surgical interventions used, and their
place of death.

Methods: An observational retrospective study of the clinical records of the children diagnosed
with brainstem glioma who were treated by the Palliative Care Department from 2005 to 2017.

Results: The records of 46 patients who met the inclusion criteria were reviewed; median age
was 6.67 years, with the same proportion of both sexes and a median survival of 7 months. The
most frequent complaints were visual changes, ataxia, headache, and hemiparesis. Gastros-
tomy and tracheostomy were performed in 39.1 % and 8.7 % of cases, respectively. Orotracheal
intubation was carried out in 17.4 %. Death occurred at home in 47.8 % of cases, and in the
hospital in 45.7 %.

Conclusions: Brainstem glioma is an aggressive tumor with a poor, fatal prognosis in most
cases. It mostly affects school-aged children and most common clinical findings include visual
disturbances, ataxia, headache, hemiparesis, and dyspnea. Patients live for around 7 months,
and palliative care can improve their quality of life, avoid disproportionate interventions, and
favor care at home. It is advisable to start pediatric palliative care early.

Lopera Solano J, Gardunio Espinosa A, Reyes Lucas MC, de la Fuente Villanueva AC, Barrientos Deloya A, Castafieda Ramirez S, et. al. Expe-
riencia de la intervencién de cuidados paliativos en nifios con glioma de tallo cerebral. Med Paliat. 2024;31:87-93.

INTRODUCCION

histologia en gliomas de bajo grado (grados | y Il) y gliomas
de alto grado (grados Ill y 1V), de lo que depende en gran

Los tumores del sistema nervioso central son la segun-
da causa de cancer en nifios de 5 a 15 afos, solo después
de la leucemia linfoblastica aguda. La frecuencia es de
2,8/100.000 ninos y son la primera causa de tumores soli-
dos. Por su localizacion y lo vital de las estructuras y fun-
ciones encefalicas que comprometen son un dilema ético y
terapéutico.

Es importante mencionar que el panorama epidemiolo-
gico en cancer pediatrico ha contribuido al conocimiento
genético de la carcinogénesis, ademas de correlacionar la
magnitud, trascendencia y vulnerabilidad y algunos factores
de riesgo de este importante problema de salud publica.

Los gliomas son el tipo mas frecuente de tumores del sis-
tema nervioso central en nifios, de los que ocupan el 40 %.
La Organizacion Mundial de la Salud los clasifica segin su

medida su comportamiento clinico'3. El Instituto Nacional
de Pediatria es un hospital de alta especialidad, de refe-
rencia, y atiende la mayoria de casos de cancer a nivel
nacional®.

El diagnostico de glioma de tallo cerebral es un reto por-
que los clinicos atribuyen la sintomatologia a otros sistemas
organicos. Asi, el diagnostico se retrasa y habitualmente
se detecta tardiamente y la mortalidad alcanza el 100 %
en poco tiempo. La deteccion oportuna es el factor mas
importante para ofrecer una mejor calidad de vida, lograr
una mayor sobrevida y dar apoyo a la familia*>7.

Los datos clinicos principales son cefalea, vomitos, altera-
ciones de la marcha y signos de afeccion de pares craneales
como estrabismo, trastornos de la voz, de la deglucion y
paralisis facial®. El diagndstico por imagen es idealmente con
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resonancia magnética contrastada o tomografia computari-
zada con contraste®°, El diagnostico definitivo se establece
con el analisis patoldgico del tejido obtenido posterior a
la biopsia o reseccion del tumor, sin embargo, en muchos
casos es imposible tomar una biopsia dado el alto riesgo que
implica acceder a esta estructura'®'3,

La base para establecer el tratamiento es definir por ima-
gen y clasificar la neoplasia. El pronostico depende entonces
de la localizacion del tumor, del grado de malignidad y de
la edad del paciente™ .

La localizacion de estas lesiones en regiones vitales del
sistema nervioso central limita la opcion quirirgica y se opta
por la radioterapia para el tratamiento, aunque no es una
alternativa de curacion, es solo paliativa'®'’.

El tratamiento con agentes quimioterapéuticos no ha
demostrado diferencias en relacion con el tratamiento
exclusivo con radioterapia y si aumento de la morbilidad y
pérdida de la calidad de vida del paciente'®™.

El diagnostico histoldgico no es indispensable debido a
que el abordaje y manejo puede determinarse a través de
imagenes sin que se requiera la toma de biopsias o la reali-
zacion de intervenciones que puedan comprometer la vida
del paciente’”.

El tratamiento de este tipo de tumores ha sido y es tema
de muchas investigaciones a lo largo de la historia de la
oncologia debido a la falta de resultados curativos'. Como
parte de la atencion integral, la calidad de la informacion es
indispensable. Se debe tener cautela y transmitir esperanza
de que el nifo puede tener una calidad de vida aceptable
durante el tiempo que sea posible, pero los padres deben
saber claramente la naturaleza de la enfermedad, que es
progresiva y mortal a corto plazo?. El reto es poder explicar
a los padres con precision la funcién del tallo cerebral y las
estructuras vitales cercanas, para que puedan entender la
magnitud del problema, lo que permitira participar activa-
mente en la toma de decisiones junto con el equipo médico
para mejorar la calidad de vida y en evitar la obstinacion
terapéutica, teniendo en cuenta que el tratamiento qui-
rdrgico no es curativo y puede poner en riesgo la vida del
paciente?!.

Es posible que en el transcurso de la enfermedad se plan-
tee el uso de medidas de soporte digestivo y respiratorio
como la gastrostomia o traqueostomia, pero la indicacion
y la oportunidad de estas medidas deben valorarse en cada
paciente con relacion al riesgo-beneficio para tomar las
decisiones adecuadas de acuerdo a la etapa de la enferme-
dad en la que se encuentre el paciente y sus necesidades
especificas?*?4. La conducta tradicional de los equipos tra-
tantes era realizar ambos procedimientos para prolongar un
poco mas la vida.

Actualmente la mortalidad de los gliomas pontinos es cer-
cana al 100 % en los primeros 12 meses del diagndstico'®.

MATERIAL Y METODOS

Se llevd a cabo un estudio descriptivo, observacional,
retrospectivo tipo serie de casos en el Instituto Nacional de
Pediatria. Se realizd una busqueda entre los expedientes de
nifnos con diagnostico de glioma de tallo durante el periodo
comprendido entre agosto de 2005 hasta junio de 2017.

Criterios de inclusion: pacientes con diagnostico de glio-
ma de tallo cerebral que ingresaron al servicio de Soporte
para la Calidad de Vida del Instituto Nacional de Pediatria
(cuidados paliativos) con edades comprendidas entre un dia
y 18 afos, que tuvieran expediente en esta institucion y que
contaran con los datos requeridos.

Criterios de exclusion: se excluyeron pacientes con expe-
dientes incompletos. Se buscaron en forma intencionada
datos como: edad, sexo, signos y sintomas principales, tipo
de intervenciones médicas y quirlrgicas realizadas, tiempo
de sobrevida y lugar de defuncion.

Tamafno de muestra: n = 46 pacientes.

El analisis estadistico se llevd a cabo en una base de datos
en el programa Microsoft Excel y con el programa SPSS ver-
sion 21. Se realizaron medidas de tendencia central con
media, mediana y porcentajes.

RESULTADOS

En total se evaluaron 46 pacientes que cumplian los cri-
terios de inclusion. El 50 % de los pacientes fueron de sexo
masculino y el 50 % femenino, la mediana de edad fue de
6 anos (Tabla I) y la de supervivencia de 7 meses.

Los principales signos y sintomas observados fueron alte-
raciones visuales presentes en el 86,9 %, ataxiaen el 67,4 %
y cefalea en el 63 % de los pacientes (Figura 1).

Intervenciones invasivas

Se realizaron gastrostomias en el 39,1 % y traqueosto-
mias en el 8,7 % de los casos. Intubacion endotraqueal
eventual o definitiva se empleo en 17,4 % de los pacientes
(Figura 2).

Lugar de defuncion
La muerte ocurrio en el hogar en el 47,8 %2y en el Ins-
tituto Nacional de Pediatria en el 45,7 %*' de los casos. Se

obtuvo el dato de que 3 ninos fallecieron en otros sitios
(6,5 %).

Tabla I. Distribucién de pacientes por edades.

Rango de edad n = 46 (%)
1-3 afos 2 (4,34)
4-6 anos 25 (54,34)
7-9 anos 12 (26)

10-12 afios 6 (13)
13-15 afios 1(2,17)
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Convulsiones mmmmm 3 70 %
Espasticidad msmmm 8,70 %
Disfagia m—— 13 %

Dolor IS 238,30 %
Vomito M 28 30 %
Hidrocefalia nEN 30,40 %
Disartia I 39,10 %
Alteracion VIl par I 56,50 %
Disneca NI 56,50 %
Hemiparesia I 60,90 %
Cefalea NN (3 %
Ataxia I 67,40 %
Alteraciones visuales I 86,90 %

Figura 1. Manifestaciones clinicas mas frecuentes en nifos con glioma de tallo.

Intubacion
endotraqueal
8 (17,4 %)

Traqueostomia
4 (8,7 %)

Gastrostomia
18 (39,1 %)

Figura 2. Intervenciones invasivas realizadas en pacientes con glioma de tallo.

DISCUSION

Los gliomas del tallo cerebral tienen una evolucion fatal
en la mayoria de los casos, ya que afectan los centros car-
diorrespiratorios del bulbo y puente; ademas de que el diag-
noéstico es dificil porque los datos clinicos pueden pasar
inadvertidos en nifios en edades escolares y es necesaria la
pericia de los médicos de primer contacto. Es recomendable
que desde el diagndstico sean atendidos en forma integral

por un equipo interdisciplinario que incluya el servicio de
cuidados paliativos, que en el Instituto Nacional de Pedia-
tria de la Ciudad de México se denomina Soporte para la
Calidad de Vida.

En esta serie de casos la mediana de sobrevida es de
7 meses, similar a lo publicado en la literatura, que infor-
ma una media menor de un afo e inferior al 10 % a 2 afos
para gliomas infiltrativos difusos'®?"22, Otros reportes de Ingla-
terra e India informan la rapida progresion con afectacion
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notoria de la calidad de vida de los nifios® 104 quienes, sin
tener compromiso cognitivo inicial, van presentando altera-
ciones progresivas de la vision, deambulacion, deglucién y
lenguaje, precisando un manejo integral, humanitario y com-
pasivo otorgado por equipos de soporte que complementen la
labor de oncologos, neurdlogos y neurocirujanos.

Las alteraciones de la movilidad ocular que en este grupo
de nifios fueron las mas frecuentes, representan el com-
promiso del Ill, IV y VI pares craneales y ocurrieron en el
86,9 % de los pacientes, a diferencia de la serie inglesa que
las describe en el 45 % de los nifos?**. En el estudio indio
de 52 casos se detectaron en el 35 % de los pacientes's. No
hay una explicacion precisa de estos hallazgos, salvo consi-
derar una busqueda mas intencionada. El alto porcentaje de
trastornos oculares permite establecer como una conclusion
clinica que en el caso de un preescolar o escolar sano que
presente anisocoria, estrabismo o ptosis palpebral debe sos-
pecharse inmediatamente la posibilidad de un tumor en el
tallo cerebral y remitirsele a un tercer nivel de atencion de
forma prioritaria y expedita.

Las alteraciones en la marcha deben sugerir la presencia
de un tumor en el tallo o en la fosa posterior y se presentan
en mas de la mitad de los enfermos, lo que concuerda con
los informes britanicos, por lo que: “en el nifio previamen-
te sano que empieza a caminar mal, debe sospecharse de
inmediato el compromiso tumoral del tallo cerebral”. Este
compromiso en la marcha afecta mucho la calidad de vida
del paciente y de su familia porque dificulta su movilidad
en el hospital y en casa, la asistencia a citas y, en general,
su vida diaria.

Es comun que los tumores del tallo bajo ocasionen tras-
tornos de la deglucion y de forma sistematica se solicitaba
que se realizara gastrostomia para poder alimentar a estos
ninos; sin embargo, en esta serie de nifos solo se realizé
en el 39,1 %. La cohorte de 63 pacientes descrita en Lon-
dres menciona que el 83 % presentaron disfagia, pero no
refiere cuantos de estos pacientes tuvieron indicacion de
gastrostomia. Desde hace 17 afos el instituto cuenta con
area de cuidados paliativos y los nifilos con estos tumores
son enviados a este servicio en forma cada vez mas tempra-
na; en esta area se informa a los padres con precision de
la naturaleza de la lesion, la evolucion y el prondstico, asi
como a los propios pacientes cuando es el caso, para que
puedan tomar sus decisiones; asi, la tendencia de “gastros-
tomia para todos” se ha ido abandonando, y cada vez con
menos frecuencia los médicos proponen estos procedimien-
tos invasivos, optando por intervenciones mas comodas y de
menor riesgo y costo para alimentar a los nifilos, como sonda
nasogastrica. Los padres tienen mejor aceptacion para estos
procedimientos en las fases avanzadas, y esto explica que en
menos de la mitad se realizara gastrostomia, y muchos nifos
escolares rechazan la cirugia cuando se les ha explicado a
su nivel el riesgo y el beneficio. Cuando los pacientes estan
muy sintomaticos en el momento del diagnostico y reciben
radioterapia temprana, el tamano del tumor se reduce, y
mejora su calidad de vida.

Los trastornos respiratorios son comunes y se deben a
2 causas principales: primero, a las neumonias por aspiracion
debido a los trastornos de deglucion, y luego, como disnea
secundaria a hipoventilacién por compromiso de los centros
respiratorios del puente y el bulbo. Los problemas de la ven-
tilacion siempre son datos ominosos por indicar enfermedad

avanzada. Este sintoma, que ocurrié en mas del 50 % de los
enfermos, genera ansiedad y angustia en el nifo y la familia;
cuando ocurre en forma temprana, habitualmente disminuye
o desaparece con radioterapia y la calidad de vida mejora,
sin embargo, en el transcurso de la evolucion reaparece en
la fase avanzada o final de la enfermedad.

Este momento clinico genera un dilema ético al considerar
la posibilidad de intubacion endotraqueal por insuficiencia
respiratoria severa y progresiva; el servicio recomienda que
(el beneficio es minimo y el riesgo es mayor, y en base a las
normas médicas, éticas y legales actuales en medicina en
México) no debe realizarse, ya que prolongaria la agonia del
nifo. Muchos padres optan por oxigenoterapia o ventilacion
no invasiva, uso de morfina y sedantes como la terapia ade-
cuada, que incluso puede proporcionarse en el domicilio.

Un dato relevante de esta serie es que a menos del 10 %
de los pacientes se les realizo traqueostomia y solo el 17,4 %
fueron intubados, cuando antes se intubaban todos y se les
hacia traqueostomia. Estos resultados estan relacionados
con el enfoque de atencion planteado por el servicio de
Soporte para la Calidad de Vida, que, con informacion cla-
ra, concreta, compasiva y objetiva propone a los padres la
forma de actuacion médica de acuerdo a las necesidades
del nino y el nivel de avance de la enfermedad. No es lo
mismo atender a uno de estos nifos que tiene buena cali-
dad de vida, va a la escuela y sus limitaciones son menores,
pues este nifo seguramente necesitaria todo el esfuerzo
terapéutico. Cuando se encuentra en la fase terminal de la
enfermedad, solo esta indicado tratamiento de confort y
evitar todo aquello que prolongue la agonia, y a esto se le
denomina adecuacion de medidas terapéuticas.

La calidad de vida es un determinante muy importante
en la toma de decisiones; cuando es aceptable o buena, se
pueden realizar los procedimientos que proporcionen algun
beneficio al nifo, pero si el enfermo tiene calidad de vida
muy deficiente, sin posibilidades de ayuda, solo se prolonga-
ria el proceso de morir, que seria éticamente equivocado. En
el instituto el departamento de Soporte para la Calidad de
Vida se emplea el siguiente modelo en la toma de decisiones
médicas, conocido como fases de la enfermedad, reflejado
en la Figura 3, que permite una toma de decisiones mas justa
de acuerdo a las necesidades de cada nifo.

El instituto cuenta con este servicio desde hace 17 afos
y a medida que el tiempo ha pasado y la adecuacion del
esfuerzo terapéutico ha ido impactando en las diferentes
areas del hospital, las intervenciones invasivas en
estos ninos se llevan a cabo cada vez menos, sobre todo
en etapas avanzadas de la enfermedad. La filosofia del
departamento de Soporte para la Calidad de la vida es res-
petar la dignidad y derechos humanos de cada paciente y
su familia, adecuando las medidas tratamiento de acuerdo
a la situacién de cada nifo en forma personalizada, toman-
do en consideracion las preferencias de nifio y padres; si
se encuentra en fase incurable avanzada, en fase terminal
0 en agonia, se evita la obstinacion terapéutica y la prolon-
gacion de la agonia, administrando las medidas necesarias
de sedacion y analgesia, tratando de favorecer la maxima
comodidad del nifio y sostén emocional. La baja frecuen-
cia de traqueostomias e intubacion endotraqueal ponen de
relieve la importancia de la atencion integral y paliativa
por parte de los servicios de Oncologia y Soporte para la
Calidad de Vida*'22,
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TRANSICIONES EN SALUD. Fases de la enfermedad

INICIO DE CUIDADOS PALIATIVOS

A

[ A
SALUD ENFERMEDAD ENFERMEDAD ENFERMEDAD FASE TERMINAL

CURACION INCURABLE INCURABLE
BUENA MALA CALIDAD
CALIDAD DE DE VIDA
VIDA
ONR

AGONIA

Figura 3. Martino, modificado por Garduno 2018.

Para muchas familias en esta crisis, el mejor sitio para la
defuncion es el hogar, en el espacio del nifio, con atencion
integral, cercana, con seguimiento y visitas a domicilio. En
este estudio el porcentaje de fallecimientos en casa fue
muy similar a lo ocurrido hospital (47,8 % vs. 45,7 %), datos
que muestran el impacto de una buena atencion del equipo
de soporte para la calidad de vida, en el hogar y sin tener
que acudir al hospital, ya que la mayoria de los pacientes
no desea.

CONCLUSIONES

Los principales sintomas presentes en los pacientes con
diagnostico de glioma de tallo son: alteraciones de la movi-
lidad ocular, ataxia, cefalea y hemiparesia, cuya presencia
en un paciente previamente sano debe sugerir al médico
de primer contacto que se trata de una lesion tumoral en
el tallo o en la fosa posterior, hasta que se demuestre lo
contrario, por lo que el nifo debe ser estudiado en forma
inmediata en un tercer nivel de atencion.

Un alto porcentaje de estos pacientes presentan trastor-
nos de la deglucion y la realizacion de una gastrostomia
depende del estadio clinico y es indispensable individualizar
los casos, pues en fases muy avanzadas no estaria indicada.

Debe evitarse la intubacion endotraqueal precipitada en
pacientes con glioma de tallo o realizar traqueostomia
en forma temprana, ya que la disnea puede mejorar con
radioterapia y recuperar bastante su calidad de vida. Cuando
el paciente se encuentra en la fase final, con gran deterioro
no es recomendable la intubacion endotraqueal ni traqueos-
tomias, y pueden emplearse otras formas de ayuda como la
ventilacion no invasiva. Cuando los nifios se intuban en esta
fase, practicamente la extubacion es imposible y segura-
mente solo prolongaria la agonia del menor. El nifio o nina
pueden estar en casa, con medidas de confort, los padres
deben saber que la prioridad ya no es salvar la vida, sino el
no prolongar la agonia y permitirle al nifo un final apacible.

La sobrevida media de estos pacientes es menor a un ano
al momento actual y los padres deben conocer bien esta
informacion, que es basica en la toma de decisiones.

Finalmente, es necesario impulsar la investigacion en
estos nifos en bUsqueda de mejores opciones de trata-
miento con opciones curativas. También debe fomentar-
se la cultura de los cuidados paliativos, que no significan
abandono de los pacientes ni muerte inminente. Los padres
y los profesionales de la salud, deben saber que son una
estrategia de atencion integral, para que se alivien los
sufrimientos del nifo en lo posible, muchos lograran inclu-
so, recuperar una buena calidad de vida, y en ellos como
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los nifos de esta serie necesitan apoyo de alta calidad y
compasivo, no para salvar la vida, sino para mejorar la
calidad de la misma. Esta serie de casos tiene hallazgos
sorprendentes como las pocas intervenciones invasivas, que
antes se hacian para todos los casos independientemente
del avance de la enfermedad. El alto porcentaje de muertes
en casa reflejan muy posiblemente el impacto del cuidado
paliativo, y a pesar de ser solo un estudio descriptivo debe
ser una base para conocer otros estudios donde se evalle el
momento de ingreso a cuidados paliativos, que idealmente
debe ser desde el diagnéstico y su influencia en la cali-
dad de vida del nifio con escalas adecuadas, y totalmente
personalizadas a cada paciente.

La importancia de este estudio descriptivo radica en
mostrar como se ha modificado un tratamiento tradicional
invasivo por otro de confort, destinado a que estos ninos,
victimas del cancer reciban un tratamiento acorde a sus
necesidades, en forma integral y personalizada.
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